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RESUMO

O ameloblastoma desmoplasico ¢ uma variante dos ameloblastomas
e caracteriza-se por estroma densamente colagenizado e permea-
do por pequenas ilhas e corddes de epitélio tumoral odontogénico
com pouca tendéncia para formar estruturas cisticas. Clinicamente
apresenta-se como um aumento volumétrico facial indolor localiza-
do predominantemente na regido anterior da mandibula; possui pe-
quena predilecao pelo sexo masculino e baixa incidéncia entre os tu-
mores odontogénicos. Radiograficamente ¢ descrito como uma lesao
radiolticida de limites pouco nitidos, semelhante a bolhas de sabao
e que pode mimetizar lesdes fibro-dsseas. Reabsor¢ao radicular e
neoformacdo dssea podem estar presentes. A tomografia computa-
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dorizada e a ressonancia magnética nuclear sdo exames de imagem
uteis para o planejamento do tratamento, principalmente devido as
margens mal definidas da neoplasia. O tratamento ¢ controverso,
mas a maioria dos autores corrobora a necessidade de excisdo com
adequada margem de tecidos nao envolvidos devido ao alto indice
de recidivas. Assim, esse trabalho teve como proposito revisar a lite-
ratura pertinente ressaltando as especificidades dessa lesdo rara. De
acordo com a literatura consultada pudemos concluir que as particu-
laridades dessa variedade de ameloblastoma devem ser conhecidas
e que, apesar da controvérsia, o tratamento mais seguro ainda ¢ a
resseccao com margens de aproximademente 1 cm.

Palavras-chave: Ameloblastoma. Ameloblastoma desmoplasico.
Tumores odontogénicos. Histologia. Radiologia.

ABSTRACT

The desmoplastic ameloblastoma is a variant of ameloblastomas and
is characterized by densely collagenized stroma and permeated by
small islands and strands of odontogenic tumor epithelium with little
tendency to form cystic structures. Clinically presents as a painless
facial volumetric increase localized predominantly in the anterior
mandible; there is a little preference for male and low incidence
among odontogenic tumors. Is described radiographically as a
radiolucent lesion with ill-defined borders, similar to soap bubbles
and can mimic fibro-osseous lesions. Root resorption and bone
formation may be present. Computed tomography and magnetic
resonance are useful exams for treatment planning, especially due
to ill-defined margins of the neoplasm. Treatment is controversial,
but most authors corroborates the need for excision with adequate
margin of uninvolved tissue due to the high rate of recurrence. Thus,

this work aimed to review the literature emphasizing the specifics of

this rare lesion. According to the literature we concluded that the
characteristics of this variety of ameloblastoma should be known
and that despite the controversy, the safest treatment still is the
resection with margins of approximately 1 cm.

Keywords:  Ameloblastoma.  Desmoplastic =~ ameloblastoma.
Odontogenic tumors. Histology. Radiology.
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INTRODUCAO

O ameloblastoma ¢ classificado pela Organizagdo Mundial de
Saitde (OMS) como uma neoplasia benigna odontogénica provenien-
te dos remanescentes da lamina dentaria, comum nos 0ssos maxi-
lares e que apresenta padroes variados como o folicular, plexifor-
me, acantomatoso, de células granulomatosas, de células basais e
desmoplésico. Embora ndo haja microscopicamente atipia citologica,
eles sdo considerados localmente agressivos e exibem uma alta taxa
de recorréncia. A apresentagdo radiografica do ameloblastoma nem
sempre ¢ patognomdnica, mas frequentemente ¢ sugestiva (TANI-
MOTO et al., 1991).

O ameloblastoma desmoplasico ¢ uma variante dos ameloblasto-
mas e foi inicialmente descrito por Eversole, Leider e Hansen (1984).
Em 2005, a OMS a adotou como uma entidade clinico-patologica
distinta (PHILIPSEN et al., 2009).

Clinicamente apresenta-se como um aumento volumétrico facial
indolor localizado predominantemente na regido anterior da man-
dibula; possui pequena predile¢do pelo sexo masculino e baixa in-
cidéncia entre os tumores odontogénicos (Figura 1) (Figuras caso
clinico).

Radiograficamente ¢ descrito como uma lesdo radiolucida de li-
mites pouco nitidos, semelhante a bolhas de sabao e que pode mime-
tizar lesOes fibro-osseas. Reabsor¢ao radicular e neoformacao 6ssea
podem estar presentes (Figura 2).

A tomografia computadorizada e a ressonancia magnética nucle-
ar sdo exames de imagem uteis para o planejamento do tratamento,
principalmente devido as margens mal definidas da neoplasia (Figu-
ra3 A,B,CeD).

Figura 1 - Aspecto inicial de um caso de ameloblastoma desmoplésico na
regido anterior de mandibular.
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Figura 2 - Tomada radiografica panoramica mostrando uma lesdo de limi-
tes ndo definidos que foi diagnosticado como ameloblastoma desmoplasico.

Figura 3 - A) Tomografia computadorizada mostrando reabsor¢ao radicular
do dente 43 e lesdo multilocular em regido anterior de mandibula; B) corte
transversal mostrando inicio da lesdo do lado direito na mandibula; C)
corte transversal mostrando reabsorcao radicular do dente 43; D) aspecto
multilocular da lesdo em corte transversal.
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Caracteriza-se por estroma densamente colagenizado e permea-
do por pequenas ilhas e corddes de epitélio tumoral odontogénico
(SANTOS et al., 2006).

Gardner et. al. (2009) descreveram a histologia dessa lesdo com
predominio do componente de estroma comprimindo os componen-
tes epiteliais odontogénicos. As ilhotas epiteliais do tumor sdo muito
irregulares ou bizarras na forma, com aparéncia pontuda, estrelada.
As células epiteliais na periferia das ilhotas sdo ctbicas com oca-
sionais nucleos hipercromaticos. Células cilindricas com polaridade
nuclear raras vezes sdo conspicuas. As ilhotas apresentam centro hi-
percelularizado, com células epiteliais pavimentosas ou fusiformes.
Microcistos podem ocorrer centralmente. Em geral, sdo encontra-
das alteragdes mixodides do estroma proximo ao epitélio. Também
pode estar presente formacao de trabéculas de ostedide metaplasico.
Cépsula fibrosa esté ausente, correspondendo a imagem radiografica
pouco definida do tumor (Figura 4 A, B, C e D).

Figura 4 - A) Ilhotas epiteliais irregulares (*); B) estroma fibroso de aspec-
to mixomatoso (setas); C) area hipercelularizada constituida por células
fusiformes (#); D) presenca de microcistos (Mct).

Pela dificuldade de achados clinicos deste tumor justifica-se um
estudo procurando elucidar o cirurgido ao tratamento a ser realiza-
do. Assim o objetivo desde trabalho sera realizar um levantamento
da literatura atual a fim de elucidar o tratamento desta enfermidade.
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REVISAO DA LITERATURA

Waldron e El-Mofty (1987) revisaram 116 casos de ameloblasto-
ma e encontraram 14 casos de forma atipica de ameloblastoma carac-
terizada por extensa desmoplasia e achados radiograficos incomuns.
Denominaram-no de variante desmoplasica do ameloblastoma e o
caracterizaram histologicamente por um extenso estroma colageni-
zado contendo pequenas ilhas de tumor epitelial com pouca tendén-
cia para formar estruturas cisticas.

Na literatura, verifica-se que seus aspectos clinicos sdo au-
mento volumétrico facial indolor, com pequena predile¢do pelo
sexo masculino e que essa variante ¢ o tumor odontogénico de
menor incidéncia (SANTOS et al., 2006). Diferentes estudos re-
lataram que o ameloblastoma desmopldsico ¢ um tumor odon-
togénico raro com incidéncia de apenas 0,9% a 13% entre todos
os ameloblastomas (WALDRON; EL-MOFTY, 1987; HIGUCHI
et al., 1991; NG; SIAR, 1993; RAUBENHEIMER; VAN HEER-
DEN; NOFFKE, 1995; LAM et al., 1998; TAKATA et al., 1999;
KISHINO et al., 2001). Em uma pesquisa no banco de dados ME-
DLINE (literatura de lingua inglesa, entre 1984-2008) apenas 115
casos de ameloblastoma desmoplasico com detalhes radiograficos
apropriados foram confirmados histopatologicamente, incluindo
12 casos da chamada lesdo hibrida de ameloblastoma, nas quais
areas de ameloblastoma intradsseo coexistem com areas de ame-
loblastoma desmoplasico. A relacdo masculino-feminino foi de
55:59, a incidéncia foi maior para as quarta e quinta décadas de
vida e a média de idade foi de 41,9 anos. Sessenta e duas lesoes
ocorreram na mandibula e cinquenta e uma na maxila. Clinica-
mente, edema indolor com extensao vestibular foi a apresentagao
mais comum (48 casos). Radiologicamente, a lesdo se apresentou
multiloculada (49,3%, 36/73), mista radiolticida/radiopaca (55,6%,
50/90) e com limites mal definidos (64%, 48/75). Enquanto a enu-
cleacdo proporcionou uma taxa de recorréncia de 21,1%, a ressec-
cdo reduziu esta taxa notavelmente para 3,1%. O periodo médio
de recidiva foi de 36,9 meses. Histologicamente, foi proeminente
a presenga de ilhas epiteliais espalhadas e extensa desmoplasia
(SUN et al., 2009).

Os ameloblastomas desmoplésicos sdo encontrados predominan-
temente na regido anterior da mandibula (GARDNER et al., 2009).
Radiograficamente, apresentam-se como uma lesdo radiolicida de
limites pouco nitidos, semelhante a bolhas de sabdao (LAM et al.,
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1998) e que pode mimetizar lesdes fibro-6sseas (PHILLIPSEN; OR-
MISTON; REICHART, 1992). Podem ocorrer reabsor¢ao radicular e
neoformagao 6ssea (GARDNER et al., 2009).

A tomografia computadorizada (TC) e a ressonancia magnética
nuclear (RMN) sdo exames de imagem Ttteis para o planejamento do
tratamento, principalmente devido as margens mal definidas da neo-
plasia. Esse tratamento deve incluir excisdo com adequada margem
de tecidos nao envolvidos. O emprego da radioterapia como primeira
linha de tratamento ndo esta indicado (CARLSON, 2008; GARD-
NER et al., 2009).

Waldron (1998) afirmou que apesar da variacdo entre as formas
de tratamento; da simples enucleagdo e curetagem a resseccao em
bloco; e da controvérsia ao redor das mesmas, a tendéncia a infiltra-
cdo entre as trabéculas do osso esponjoso na periferia da lesdo, an-
tes da reabsorcdo 0ssea tornar-se evidente radiograficamente, leva a
verdadeira margem do tumor a se estender além da aparente margem
clinica ou radiografica. Assim, a tentativa de remover a lesdo por
curetagem deixa pequenas ilhas do tumor no osso, o que mais tarde
se manifesta como recidiva. Recorréncias variando em torno de 55
a 90% tém sido relatadas apds esse tipo de intervengdo. O autor cita
a ressec¢ao marginal como o tratamento mais comum, entretanto,
alerta que uma recorréncia de cerca de 15% pode ocorrer mesmo
apos resseccdes marginais € em bloco. Uma margem de seguranca
de aproximadamente lcm além dos limites radiograficos € preconi-
zada pela maioria dos cirurgiodes.

Carlson (2008) recomendou, devido a natureza agressiva e alta-
mente infiltrativa do tumor, a ressec¢do do tumor com margens 0s-
seas lineares de lcm. Esta margem deve ser confirmada por meio de
radiografias transoperatorias. Afirmou ainda que quando todas as
margens de tecidos moles e duros sdo histologicamente negativas,
0 paciente estd aparentemente curado e que, infelizmente, qualquer
modalidade menos agressiva de tratamento pode acarretar em falhas
que serdo descobertas em periodos variaveis de pos-operatorio.

Vérios métodos de tratamento do ameloblastoma desmoplésico
tém sido utilizados clinicamente, incluindo curetagem, enucleacao
e excisdo mandibular local. Para as variantes do ameloblastoma des-
moplasico intradsseo dos tipos I (osteofibroso) e I1I (composto), tendo
em vista a alta taxa de recorréncia associada ao tratamento conser-
vador, bem como o seu potencial invasivo, a ressec¢do marginal ou
parcial sdo mais indicadas. Para a variante do tipo II (radiolucente,
semelhante em aparéncia a um cisto odontogénico) um tratamento
mais conservador pode ser escolhido (LI et al.,, 2011). O tratamen-
to atual de escolha para o ameloblastoma periférico ¢ a excisdo su-
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praperiosteal conservadora com margens adequadas (PHILIPSEN
et al., 2001); portanto, selecionar esse tratamento conservador para
o ameloblastoma desmoplésico periférico ¢ necessario para evitar a
exposi¢ao dos pacientes a uma maior morbidade devido ao sobretra-
tamento (LI et al., 2011).

O acompanhamento por longo prazo ¢ essencial, visto que a ocor-
réncia de recidivas tem sido observada mesmo apds 10 anos ou mais
do tratamento inicial (WALDRON, 1998; GARDNER et al., 2009;
LI et al., 2011).

Tanimoto et al. (1991) relataram um caso de ameloblastoma des-
moplasico com aparéncia radiografica incomum apesar da histolo-
gia tipica. A paciente do sexo feminino, 24 anos, apresentava edema
vestibulo-lingual indolor no rebordo alveolar esquerdo da mandibu-
la, que se estendia do incisivo lateral ao primeiro molar, com cresci-
mento gradual ao longo dos Ultimos trés anos. O exame radiografico
demonstrou uma radiolucéncia indefinida; a lesdo nao tinha nenhum
dos aspectos caracteristicos (bolhas de sabdo, favos de mel ou uni-
cistico). Reabsor¢ao parcial da crista alveolar foi observada entre o
canino e o segundo pré-molar. A lamina dura e o espago periodontal
dos dentes envolvidos foram parcialmente destruidos, mas reabsor-
¢do radicular ndo ocorreu. Expansao lingual com perfuragao foi ob-
servada na vista oclusal. Na andlise microscopica, o tumor era com-
posto por muitas ilhas epiteliais, apresentando caracteristicas tipicas
de ameloblastoma desmoplasico. Ilhas tumorais cercadas por tecido
estromal densamente fibrosado também estavam presentes. A lesdao
foi tratada por resseccdo marginal. Em 1 ano de acompanhamento
ndo houve evidéncias de recorréncia.

Sakashita et al. (1998), acompanharam um caso de pacien-
te japonesa de 60 anos de idade, que apresentava edema facial
extra-bucal e base alar esquerda elevada e edema rigido intra-
-bucal que se estendia do incisivo central superior esquerdo a
regido do primeiro pré-molar esquerdo e envolvia tanto a por-
cdo vestibular quanto a palatina. A mucosa que recobria a lesdo
estava clinicamente normal. Todos os dentes adjacentes a lesdo
tinham tratamento endoddntico e o primeiro pré-molar esquerdo
estava ausente. O exame radiografico mostrava radiolucéncia
com aspecto semelhante a bolhas de sabdo e limites mal defi-
nidos. Na tomografia computadorizada os autores observaram
uma massa mista com por¢des radiopacas e radiolicidas com
limites bem definidos e que se expandia para a vestibular. A
possibilidade de um tumor benigno foi considerada e apds a
biopsia, o diagnoéstico foi de ameloblastoma desmoplésico. A
maxilectomia parcial (ressec¢do do rebordo alveolar com mar-
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gens de lcm) foi o tratamento de escolha. Ilhas tumorais muito
irregulares incorporadas a um estroma com extensa desmopla-
sia estavam presentes no exame microscopico da peca cirtrgica.
As margens estavam livres de tumor. Em acompanhamento p6s-
-operatorio de aproximadamente 10 meses ndo foi encontrada
nenhuma evidéncia de recorréncia.

Li et al. (2011) em anélise retrospectiva avaliaram as caracteris-
ticas clinicas e radiograficas do ameloblastoma desmoplasico em
24 pacientes chineses. Destes, 23 casos eram de lesdes intradsseas
(nove acometeram a maxila e 14 a mandibula) e um caso de lesao
extra-6ssea. Clinicamente, o tumor se localizava principalmente na
regido anterior e/ou na regido de pré-molares inferiores, com ligei-
ra predile¢do para o sexo masculino. Radiograficamente, 69,6% (16
de 23) apresentaram limites mal definidos. Deslocamento radicular
ocorreu em 47,9 % dos pacientes (11 de 23) e reabsorc¢ao radicular,
em 8,7% (2 de 23). As trés diferentes apresentacdes radiograficas do
ameloblastoma desmoplasico foram identificadas em: tipo I (osteo-
fibroso); tipo II (radiolucente); e tipo III (composto). O tipo osteofi-
broso (14 casos) foi o padrao mais comum e o tipo composto, 0 mais
raro (3 casos). Os autores concluiram que os ameloblastomas des-
moplasicos sdo tumores odontogénicos raros com comportamento
potencialmente agressivo e que, além disso, podem ser classificados
como variantes intradsseas e periféricas. As intradsseas apresentam
trés caracteristicas radiograficas distintas, devendo ser diferenciadas
das lesoes osteofibrosas frequentemente descritas na literatura. En-
tretanto, alguns padrdes radiograficos incomuns devem ser conside-
rados no diagnoéstico diferencial.

DISCUSSAO

O ameloblastoma ¢ o tumor odontogénico de maior significado
clinico. Teoricamente, pode se originar de remanescentes celulares
do 6rgdo do esmalte, do revestimento epitelial de um cisto odonto-
génico ou das células da camada basal da mucosa oral. Seu cresci-
mento ¢ lento, localmente invasivo e tem curso benigno em muitos
casos (WALDRON, 1998). Apresenta variagdes de padrdes e uma
delas ¢ o ameloblastoma desmoplasico, descrito pela primeira vez
em 1984 por Eversole, Leider e Hansen. E consenso entre os autores
que esta variante incomum ¢ caracterizada histologicamente por um
estroma abundante e densamente colagenizado (desmoplasia) con-



tendo pequenas ilhas e corddes de epitélio odontogénico. O estroma
domina o componente epitelial neoplasico (EVERSOLE; LEIDER;
HANSEN, 1984; WALDRON; EL-MOFTY, 1987; TANIMOTO et
al., 1991; SAKASHITA et al., 1998; SANTOS et al., 2006; GARD-
NER et al., 2009; SUN et al., 2009).

Por apresentar caracteristicas clinicas e radiograficas proprias, o
ameloblastoma desmoplasico tem sido considerado por alguns au-
tores como uma entidade clinico-patologica distinta (WALDRON;
EL-MOFTY, 1987, TAKATA et al., 1999). Esse conceito foi adotado
pela OMS em 2005 quando sua classificagdo organizou os amelo-
blastomas em solido, extra-6sseo, desmoplasico e unicistico (PHI-
LIPSEN et al., 2009).

Estudos diversos constataram ser o ameloblastoma desmoplasico
uma neoplasia odontogénica de baixa incidéncia (WALDRON; EL-
-MOFTY, 1987; HIGUCHI et al., 1991; NG; SIAR, 1993; RAUBE-
NHEIMER; VAN HEERDEN; NOFFKE, 1995; LAM et al., 1998;
TAKATA et al., 1999; KISHINO et al., 2001; SANTOS et al., 2006;
SUN et al., 2009). A pequena predilecao pelo sexo masculino foi
citada nos trabalhos de Santos et al. (2006) e de Li et al. (2011),
todavia, em revista da literatura inglesa sobre o assunto, Sun et al.
(2009) encontraram o oposto, ou seja, uma relagdo masculino-femi-
nino de 55:59.

Em relagdo ao local de maior incidéncia, os estudos demonstra-
ram que os ameloblastomas desmoplésicos sdo encontrados predo-
minantemente na regido anterior da mandibula (TANIMOTO et al.,
1991; GARDNER et al., 2009; SUN et al., 2009; LI et al., 2011).

Na literatura, a grande maioria dos estudiosos descreve as ca-
racteristicas clinicas e radiograficas do ameloblastoma desmoplésico
de maneira muito semelhante (PHILLIPSEN; ORMISTON; REI-
CHART, 1992; LAM et al., 1998; SANTOS et al., 2006; SUN et al.,
2009). A maior excecdo foi a apresentacdo radioldgica encontrada
por Tanimoto et al. (1991), onde a lesdo ndo apresentava nenhum dos
aspectos caracteristicos.

Pelo potencial infiltrativo, o tratamento escolhido pela maior par-
te dos cirurgides foi a ressec¢do com margens de seguranga de apro-
ximadamente lcm. Todos enfatizaram a importancia do acompa-
nhamento em longo prazo (TANIMOTO, et al., 1991; SAKASHITA
et al., 1998; WALDRON, 1998; CARLSON, 2008; LI et al., 2011).
Excepcionalmente, para a variante intradssea do tipo II (radiolucen-
te) e para o ameloblastoma desmoplasico periférico, LI et al. (2011)
indicam um tratamento mais conservador.
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CONCLUSAO

Embora o ameloblastoma desmoplasico possua algumas caracte-
risticas peculiares que precisam ser distinguidas pelos profissionais
da saude responsaveis pelo seu diagnostico, de modo geral, devido ao
seu potencial infiltrativo, o tratamento desta lesao segue os padroes
preconizados para o tratamento do ameloblastoma solido. E impor-
tante ressaltar que padrdes radiograficos incomuns e que mimetizam
lesdes osteofibrosas frequentemente descritas na literatura podem
estar presentes e devem ser considerados no diagnoéstico diferencial.
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